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RESUMO 


O carcinoma mucinoso cutâneo primário é um tumor raro dos anexos cutâneos que acomete mais 
comumente as pálpebras. Este tumor apresenta baixa suspeição clínica, pois pode simular diversas 
lesões palpebrais benignas, o que muitas vezes leva a diagnóstico e tratamento incorretos, resultando 
em pior prognóstico. Os autores descrevem um caso de carcinoma mucinoso cutâneo primário que 
inicialmente se apresentou mimetizando um cisto de Moll e após 6 meses da avaliação inicial se 
demonstrou com crescimento significativo e perda de cílios. Os estudos anatomopatológico e imuno- 
histoquímico revelaram o diagnóstico de carcinoma mucinoso cutâneo primário de pálpebra. Este 
caso destaca a importância do reconhecimento e diagnóstico correto deste tumor com tratamento e 
acompanhamento adequados. Apesar de raro e indolente, apresenta alto risco de recorrência local e 
possibilidade de metástases regionais ou à distância. 
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ABSTRACT 


Primary Cutaneous Mucinous Carcinoma is a rare skin adnexal tumor and it most commontly affects the 
eyelids. This tumor presents low clinical suspicion, since it can simulate several benign eyelid lesions, 
which often leads to incorrect diagnosis and treatment, resulting in a worse prognosis. The authors 
describe a case of Primary Cutaneous Mucinous Carcinoma that initially presented itself mimicking a 
Moll's cyst and after 6 months of the initial evaluation had significant growth with loss of eyelashes. The 
anatomopathological and immunohistochemical studies revealed the diagnosis of Primary Cutaneous 
Mucinous Carcinoma of the eyelid. This case highlights the importance of recognition and correct 
diagnosis of this tumor with appropriate treatment and follow-up. Although rare and indolent, it presents 
a high risk of local recurrence and the possibility of regional or distant metastases. 


INTRODUÇÃO O CMCP localiza-se mais frequentemente nas 


O carcinoma mucinoso cutâneo primário (CMCP) 
é um tumor extremamente raro dos anexos cutâneos, 
derivado de glândulas sudoríparas que produzem acú- 
mulos extracelulares de mucina!. Foi identificado pela 
primeira vez por Lenox et al. em 1952? e tem apro- 
ximadamente 350 casos relatados na literatura até o 
momento. 
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pálpebras (38%), mas pode acometer outros locais 
da face (20,3%), o couro cabeludo (16%) e as axilas 
(10%)*. Caracteriza-se como um tumor de baixo grau 
de malignidade, de crescimento lento, sem caracterís- 
ticas clínicas distintivas:” pode simular calázio, papi- 
loma, cisto simples, nevo, granuloma piogênico, he- 
mangioma e outros tipos de neoplasia”. Apesar de ser 
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considerado um tumor indolente, seu aspecto pode 
ser confundido com uma patologia benigna e o trata- 
mento incorreto pode levar a um prognóstico ruim, 
pois possui taxa de recorrência de 2.6%-40%º e tam- 
bém pode apresentar algumas metástases regionais e 
à distância (11% e 3%, respectivamente)*. 

Os autores descrevem um caso de CMCP de pál- 
pebra que se apresentou inicialmente mimetizando 
um cisto de Moll. Foi obtido do paciente o consenti- 
mento informado por escrito para a publicação da fo- 
tografia médica incluída no artigo. O estudo seguiu os 
princípios da Declaração de Helsinque, foi submetido 
ao Comitê de Ética e aprovado por este. 


RELATO DO CASO 


Um homem branco de 50 anos foi encaminhado 
a um ambulatório de Oftalmologia devido à presen- 
ça de uma lesão no olho direito com seis meses de 
evolução. O paciente tinha história de hipertensão 
arterial sistêmica bem controlada. A acuidade visual 
era de 20/25 em cada olho, sem alterações ao exame 
biomicroscópico. No terço médio da pálpebra inferior 
direita, havia uma lesão cística medindo aproximada- 
mente 2-3 mm, sugestiva de um cisto de Moll. Havia 
outras duas lesões na mesma pálpebra, ambas de as- 
pecto benigno, com aproximadamente 1-2 mm cada 
uma: a primeira era temporal, pedunculada e verru- 
coide, e a outra era nasal, plana, com aspecto sebáceo. 
O paciente negou sintomas relacionados a essas le- 
sões menores. Em seguida, foram solicitados exames 
pré-operatórios para cirurgia de excisão. 

O paciente retornou 6 meses depois e a lesão cen- 
tral havia crescido significativamente, medindo ago- 
ra 10 mm, com perda dos cílios e causando ectrópio 
leve. As outras duas lesões adjacentes haviam perma- 
necido inalteradas (Figura 1). Foi então realizada uma 
biópsia incisional da lesão central, revelando uma 
substância gelatinosa (Figura 2A-B). As outras duas 
lesões foram excisadas completamente. 

O exame anatomopatológico confirmou que a le- 
são temporal era uma verruga vulgar. Durante a exé- 
rese da lesão nasal, esta fragmentou-se devido à sua 
natureza cística, sendo observadas apenas lamelas 
de queratina ao exame microscópico. A lesão central 
consistia em um carcinoma mucinoso, composto por 
blocos de células eosinofílicas coesas com baixo ple- 
omorfismo e atipia nuclear de baixo grau, embebidos 
em acúmulos de mucina (destacados pela coloração 
especial com azul de Alcian]) (Figura 3A-C). A análise 
imuno-histoquímica revelou células tumorais positi- 
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Figura 1. O paciente no dia da primeira intervenção cirúrgica, 6 
meses após a primeira avaliação: lesão temporal pedunculada de 
1-2mm com aspecto verrucoide; lesão nasal de 1-2mm com aspecto 
sebáceo; lesão no terço médio da pálpebra com crescimento 
significativo em relação ao primeiro exame e perda de cílios, medindo 
aproximadamente 10 mm e causando um leve ectrópio. 


Figura 2. (A) Primeiro procedimento cirúrgico (biópsia incisional) da 
lesão central na pálpebra inferior direita; (B) Conteúdo da biópsia 
incisional. 
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vas para citoqueratina AE1/AE3, mas negativas para 
CDX2 (clone EPR2764Y), CEA (clone I17) e S100 
(policlonal). Estes achados laboratoriais e morfológi- 
cos favoreciam o diagnóstico de CMCP 

Cerca de quatro semanas depois, foi realizado um 
aumento cirúrgico das margens, com reconstrução 
através da rotação de um retalho de Tenzel. A lesão 
excisada mostrou a presença de um carcinoma muci- 
noso com um componente in situ. As margens cirúr- 
gicas estavam livres de lesões (Figura 3D). 

O paciente foi encaminhado a um oncologista 
para excluir a possibilidade de outras neoplasias. 
Com base na classificação do American Joint Com- 
mittee on Cancer (AJCC), oitava edição, o estadia- 
mento do tumor foi TICNOMO”. O paciente está em 
acompanhamento há 6 meses, sem sinais de recidiva 
local ou metástase da lesão. 
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DISCUSSÃO 


O CMCP é um tumor maligno raro dos anexos 
cutâneos, de baixo grau, com predileção pelo envolvi- 
mento palpebral. Há divergências na literatura sobre 
sua origem, sendo historicamente classificado como 
tumor écrino, embora alguns autores tenham de- 
monstrado diferenciação apócrina?. 

O presente caso foi em um homem branco de 50 
anos, o que ilustra o perfil epidemiológico descrito 
na literatura. O CMCP ocorre mais comumente em 
homens*”, caucasianos!, entre a 5º e a 72 décadas de 
vida*. No entanto, há algumas controvérsias na li- 
teratura, pois alguns autores defendem que não há 
predominância de sexo”. 

Devido a essa variedade de apresentações clíni- 
cas, o diagnóstico de CMCP é quase sempre feito com 
base na análise anatomopatológica*. Clinicamente, o 


Figura 3. (A) Hematoxilina e eosina (100x): primeira biópsia realizada da lesão central: carcinoma mucinoso subjacente 
a uma epiderme hiperplásica, caracterizado por blocos cribriformes e pequenas unidades de células flutuando em 
um material basofílico pálido; (B) Hematoxilina e eosina (400x): células neoplásicas apresentando pleomorfismo 
mínimo e características nucleares de baixo grau, com citoplasma eosinofílico; (C) Azul de Alcian (400x): a mucina 
extracelular é destacada pela coloração especial com azul de Alcian; (D) Hematoxilina e eosina (400x): a peça 
proveniente do alargamento das margens cirúrgicas apresentava um componente in situ que correspondia a um 
carcinoma dutal in situ do tipo micropapilar. Aqui a camada de células basais contíguas é evidente. 
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tumor pode apresentar-se como uma lesão nodular, 
pigmentada, indolor, ulcerada, crostosa ou com te- 
langiectasia!?, medindo 0,7-2,5 cm, com crescimento 
lento (de vários meses a vários anos)!!. No presente 
caso, a lesão tinha aspecto cístico e mimetizou um 
cisto de Moll na primeira avaliação. No entanto, seu 
rápido crescimento e a perda de cílios levantaram a 
hipótese diagnóstica de uma possível lesão maligna. 

Microscopicamente, o CMCP é caracterizado por 
ninhos, cordões ou unidades individuais de células 
neoplásicas relativamente monomórficas, flutuando 
em acúmulos de mucina compartimentados por de- 
licados septos fibrosos?!2. Em cerca de 60%-70% dos 
casos, observa-se um componente in situ que lembra 
as proliferações intradutais mamárias”. Uma vez que 
os principais diagnósticos diferenciais são o adeno- 
carcinoma metastático e a invasão direta de uma ne- 
oplasia extracutânea subjacente — principalmente da 
mama, trato gastrointestinal ou ovário —, encontrar 
um componente in situ ajuda o patologista a quali- 
ficar o tumor como cutâneo primário. No entanto, 
a ausência de um componente in situ não impede o 
diagnóstico de CMCP. Nesses casos, é necessária uma 
investigação clínica completa e o exame imuno-his- 
toquímico pode ser útil para estabelecer a origem*!?. 

Tipicamente, CMCPs expressam citoqueratina 
de baixo peso molecular, EMA (antígeno de mem- 
brana epitelial), CEA (antígeno carcinoembrionário) 
e Ecaderina. A expressão da proteína S100 é variá- 
vel e as células tumorais são positivas para CK7 e 
negativas para CK20, em contraste com lesões gas- 
trointestinais, que caracteristicamente expressam a 
queratina CK20º!2, Como os CMCPs e muitos cân- 
ceres de mama são positivos para RE (receptor de es- 
trogênio), RP (receptor de progesterona) e GCDFP15 
(proteína grosseira 15 de fluidos de doenças císticas), 
esses marcadores não são úteis na diferenciação en- 
tre eles!2, Tumores que surgem no tronco são pro- 
vavelmente derivados da mama, enquanto aqueles 
que surgem na pálpebra são certamente lesões pri- 
márias?. O presente caso não apresentou expressão 
de CDX2, que geralmente é positiva em carcinomas 
mucinosos gastrointestinais e ovarianos!, e mostrou 
um componente in situ, tornando o diagnóstico de 
CMCP mais provável. 

O tratamento desse tipo de tumor é a ressecção 
cirúrgica, pois ele é resistente tanto à quimioterapia 
quanto à radiação!*. Embora a cirurgia micrográfi- 
ca de Mohs (CMM) tenha sido recomendada como 
tratamento de escolha por conferir menor índice de 
recidivas!*, a excisão direta também apresenta bons 
resultados!*. Outros autores também relataram bons 
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resultados com margens menores!!º. Em uma revi- 
são sistemática recente, apenas 9,4% de 215 casos de 
CMCP foram tratados com CMM e a maioria foi tra- 
tada com excisão cirúrgica tradicional (85,5%). Em- 
bora a taxa de recorrência nessa revisão tenha sido 
maior no grupo tratado com excisão simples (34%, 
contra 13% no grupo da CMM), houve um viés de 
seguimento (o grupo da CMM foi acompanhado por 
um tempo menor”). Quando a exérese do tumor é rea- 
lizada por excisão simples, as margens recomendadas 
são de 1-2 em!”, mas nem sempre isso é viável, prin- 
cipalmente nos tumores palpebrais. 

A técnica da CMM não estava disponível para 
o presente caso. Portanto, o tumor foi retirado com 
margens adicionais de 3 mm a partir da cicatriz ini- 
cial e foi considerado livre de células malignas no exa- 
me histológico. O paciente não apresentou recorrên- 
cia em um acompanhamento de 6 meses. 

Apesar da sua raridade e principalmente do seu 
curso indolente, o CMCP pode ser bastante agressivo 
localmente. Seu correto reconhecimento é importan- 
te para garantir um tratamento eficaz e um acompa- 
nhamento adequado. 
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